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Mioklonie zamiarowe
w encefalopatii anoksycznej
u chorych z astmą oskrzelową
S T R E S Z C Z E N I E
Autorzy przedstawili przypadki dwóch pacjentek z wieloletnim rozpo-
znaniem astmy oskrzelowej, u których po incydencie ostrej niewy-
dolności oddechowej, w przebiegu choroby podstawowej z następo-
wym zatrzymaniem krążenia, wystąpił zespół Lance-Adamsa. Obser-
wowano mioklonie zamiarowe, niezborność kończyn i dyzartrię.
Pierwszą chorą leczono kwasem walproinowym, drugą — klonaze-
pamem, uzyskując wyraźne zmniejszenie nasilenia mioklonii.
Słowa kluczowe: zespół Lance-Adamsa,
encefalopatia anoksyczna, mioklonie zamiarowe
Mioklonie są nagłymi, szybkimi, trwającymi 10–
–50 ms, a rzadko powyżej 100 ms, niezależnymi
od woli ruchami, wynikającymi z krótkich skur-
czów mięśni, ich części lub grup mięśniowych
(mioklonie dodatnie). Są one wynikiem synchro-
nicznej czynności mięśni agonistycznych i antago-
nistycznych, uczestniczących w wykonywaniu
ruchu. Wyróżnia się także mioklonie ujemne, któ-
re są spowodowane krótką przerwą, pojawiającą się
podczas tonicznego skurczu mięśni. Występują one
między innymi w encefalopatiach metabolicznych
(np. asterixis). Mioklonie mogą się pojawiać poje-
dynczo lub też występować seriami. Ze względu
na lokalizację dzieli się je na ogniskowe, segmen-
talne i uogólnione. Niekiedy mają charakter fizjo-
logiczny; są wówczas uogólnione i występują
w okresie przysennym, w czasie snu oraz po cięż-
kiej pracy fizycznej. Do mioklonii fizjologicznych
należy także czkawka. Mioklonie wywołane zew-
nętrznymi bodźcami czuciowymi, słuchowymi czy
wzrokowymi określa się jako odruchowe. Mioklo-
nie prowokowane ruchem to action myoclonus.
Wśród mioklonii patologicznych, ze względu na
lokalizację uszkodzenia układu nerwowego, wyróż-
nia się: mioklonie korowe, podkorowe, pozapira-
midowe, pniowe i rdzeniowe. Mogą one także wy-
stępować w uszkodzeniu nerwów obwodowych
i móżdżku. Mioklonie korowe są związane z za-
burzeniami czynności kory czuciowo-ruchowej, za-
zwyczaj mają charakter ogniskowy, są szybkie
i krótkie, często prowokowane bodźcem czucio-
wym. U chorych z tym rodzajem mioklonii często
obserwuje się osłabienie hamującego działania
transmiterów GABA-ergicznych oraz bardzo wy-
soką amplitudę odpowiedzi somatosensorycznych
potencjałów wywołanych. Mioklonie pniowe po-
wstają w wyniku zaburzenia czynności układu siat-
kowatego, najczęściej z powodu zaburzeń ukrwie-
nia jąder paramedialnych wzgórza oraz uszkodze-
nia obszaru jądra czerwiennego, zębatego i dolne-
go oliwki (tzw. trójkąta Guillaina-Mollareta). Mio-
klonie rdzeniowe powstają w wyniku nieprawidło-
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wych pobudzeń w rdzeniu kręgowym, być może
jako następstwo upośledzenia hamującego działa-
nia glicyny; są podstawowym objawem niektórych
rodzajów padaczki.
Mioklonie są częstym objawem w chorobach
zwyrodnieniowych, spichrzeniowych, encefalopa-
tiach metabolicznych i hipoksemicznych, w zespo-
łach paranowotworowych (zespół opsoklonie–mio-
klonie), w infekcjach układu nerwowego, w cho-
robach prionowych; występują także po urazach
mózgu i zatruciach.
Rzadkim schorzeniem przebiegającym z mioklo-
niami jest, opisany w 1963 roku przez Lance
i Adamsa [1], zespół objawów obejmujący: encefa-
lopatię anoksyczną, mioklonie zamiarowe, łagod-
ny deficyt funkcji poznawczych oraz ataksję móż-
dżkową. Przyczynami tego zespołu są najczęściej
pierwotna niewydolność oddechowa z następo-
wym zatrzymaniem krążenia, ostra obturacja dróg
oddechowych (np. w przebiegu astmy, skurczu
krtani, utonięcia, zadzierżgnięcia czy zachłyśnię-
cia), a także niewydolność mięśni oddechowych
w przebiegu schorzeń obwodowego układu nerwo-
wego (np. w miastenii rzekomoporaźnej, ostrej po-
liradikuloneuropatii zapalnej) [1–3]. Wszystkie
wymienione powyżej przyczyny prowadzą do nie-
dotlenienia ośrodkowego układu nerwowego
(OUN), jednak patomechanizm mioklonii zamia-
rowych w zespole Lance-Adamsa nie został dotych-
czas wyjaśniony. Uważa się, że ich przyczyną może
być niedobór serotoniny [2, 3]. W badaniu przed-
miotowym obserwuje się mioklonie, w tym zamia-
rowe, a także uogólnione. Są one często prowoko-
wane ruchem dowolnym, bodźcem dotykowym,
bólowym, akustycznym, kaszlem lub ziewaniem
[1–6]. Obecne są także objawy niezborności móżdż-
kowej oraz niewielkie upośledzenie funkcji inte-
lektualnych. W badaniu elektroencefalograficznym
(EEG) stwierdza się zespoły wieloiglica–fala wol-
na, które są zsynchronizowane czasowo z mioklo-
niami, zaś w badaniach obrazowych — poszerze-
nie układu komorowego, zmiany struktury lewego
płata skroniowego, półkul móżdżku i pnia mózgu
[2–5]. W płynie mózgowo-rdzeniowym obniżone
jest stężenie kwasu 5-hydroksyindolooctowego
(metabolit serotoniny), a w badaniu neuropatolo-
gicznym obserwuje się uszkodzenie neuronów se-
rotoninergicznych jąder szwu.
W leczeniu stosowano dawniej 5-hydroksytryp-
tofan, lewodopę oraz piracetam, klonazepam i dia-
zepam [2–4, 7–10]. Obecnie lekiem z wyboru jest
kwas walproinowy. Należy pamiętać, że podanie
niektórych leków, na przykład trimetoprimu z sul-




Kobieta 36-letnia, z rozpoznaną w 30. roku
życia astmą oskrzelową, została przyjęta do Kli-
niki Neurologii Akademii Medycznej we Wrocła-
wiu z powodu mioklonii zamiarowych czterech
kończyn, afonii oraz zaburzeń połykania. Kilka
tygodni przed przyjęciem doszło do 3-krotnej,
ostrej niewydolności oddechowej w przebiegu sta-
nu astmatycznego, z następowym zatrzymaniem
krążenia. Po 3. epizodzie pacjentka wymagała kil-
kudniowej wentylacji mechanicznej oraz sedacji,
po czym wystąpiły uogólnione, toniczno-klonicz-
ne napady padaczkowe. W badaniu EEG stwier-
dzano wówczas asymetryczny rytm a (8–9 Hz),
z wyższą amplitudą po stronie lewej oraz grupa-
mi fal wolnych i ostrych, których liczba wzrasta-
ła podczas prób aktywacyjnych. Wykonywana 2-
-krotnie tomografia komputerowa (CT, computed
tomography) głowy nie wykazała zmian. W dniu
przyjęcia do Kliniki w badaniu przedmiotowym
obserwowano: afonię i dysfagię z miokloniami
podniebienia, dodatnie objawy deliberacyjne, mio-
klonie zamiarowe w zakresie mięśni czterech koń-
czyn, występujące podczas wykonywania ruchów
celowych, dysmetrię w próbach zbornościowych,
asynergię tułowia, a ponadto — obniżone napięcie
mięśniowe w kończynach oraz osłabienie odru-
chów głębokich. W kolejnym badaniu EEG obecne
były wieloiglice oraz zespoły wieloiglica–fala wol-
na, z przewagą po stronie lewej. Były one zsynchro-
nizowane z miokloniami prowokowanymi rucha-
mi kończyn (ryc. 1). Badania neurograficzne i pły-
nu mózgowo-rdzeniowego pozwoliły wykluczyć
ostrą zapalną poliradikuloneuropatię.
Na podstawie wywiadu (3-krotna ostra niewydol-
ność oddechowa z zatrzymaniem krążenia), charak-
terystycznych objawów klinicznych — mioklonie
zamiarowe, objawy móżdżkowe — oraz zmian w za-
pisie EEG rozpoznano zespół Lance-Adamsa.
W leczeniu zastosowano kwas walproinowy
w dawce 1500 mg na dobę oraz intensywną reha-
bilitację ruchową, uzyskując zmniejszenie nasile-
nia mioklonii oraz niezborności kończyn, a także
poprawę artykulacji i połykania. Dalszej normali-
zacji uległ zapis EEG.
Przypadek 2.
Kobieta w wieku 63 lat, obciążona wieloletnią
astmą oskrzelową, została przyjęta do Oddziału
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Neurologicznego Wojewódzkiego Szpitala Specja-
listycznego w Olsztynie z powodu padaczki leko-
opornej. W wywiadzie stwierdzono, że przed oko-
ło 3 laty doszło u niej do zatrzymania oddechu
i krążenia w przebiegu ciężkiego napadu astma-
tycznego, z następową reanimacją. Chora była
wówczas przez 3 tygodnie hospitalizowana na od-
dziale intensywnej terapii. Od tego czasu wystę-
powały nieregularne skurcze mięśni w różnych
okolicach ciała, bez zaburzeń świadomości, a po-
nadto zaburzenia chodu i zborności kończyn. Przy
przyjęciu na oddział obserwowano dyzartrię oraz
wieloogniskowe mioklonie pozytywne i negatyw-
ne, z przewagą po stronie prawej, znacznie się na-
silające przy ruchu i emocji. Obejmowały one mię-
dzy innymi mięśnie twarzy, tułowia i przepony.
W badaniu CT głowy stwierdzono ognisko hipo-
densyjne w okolicy jąder podstawy po stronie le-
wej; badanie EEG było trudne do interpretacji z po-
wodu licznych artefaktów ruchowych. Wynik ba-
dania z użyciem skali Mini-Mental State Examina-
tion (MMSE) wynosił 19 punktów (umiarkowane
zaburzenia poznawcze). W leczeniu zastosowano
piracetam w dawce 24 g na dobę, nie uzyskując
poprawy stanu klinicznego. Następnie do leczenia
włączono klonazepam, po którym obserwowano
wyraźne zmniejszenie nasilenia mioklonii.
Podsumowanie
Przedstawiono dwa przypadki encefalopatii anok-
sycznej (zespołu Lance-Adamsa), w których objawy
neurologiczne poprzedzała niewydolność oddecho-
wa w przebiegu astmy oskrzelowej i zatrzymanie
krążenia, wymagające podjęcia działań resuscyta-
cyjnych. Pierwotna niewydolność oddechowa wraz
z następową asystolią stanowią jedną z najczęst-
szych przyczyn tego rzadkiego zespołu, w którym
do najczęstszych objawów należą mioklonie zamia-
rowe. W drugim z przedstawionych przypadków
obserwowano wyraźne nasilanie się mioklonii w sy-
tuacjach stresowych. Duże dawki piracetamu nie
spowodowały zmniejszenia nasilenia mioklonii. Wy-
raźną poprawę kliniczną obserwowano natomiast
po leczeniu kwasem walproinowym oraz klonaze-
pamem.
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